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L a prise en charge digestive et 
nutritionnelle est essentielle au 
cours de la mucoviscidose pour 
eviter l’apparition d’une malnutrition, 
qui peut accelerer la degradation de la 
fonction respiratoire. 

Insuffisance pancreatique 

EXOCRINE 

Presente chez 85 a 90% des patients, 
elle ne s’ exprime cliniquement que si 
le pancreas est detruit a plus de 90 %.' 
L’ insuffisance pancreatique exocrine 
se manifeste par une diarrhee grais- 
seuse et des douleurs abdominales. Elle 
contribue, chez 1’ enfant, au retard sta- 
turo-ponderal et pubertaire, et chez 
l’adulte, au deficit ponderal, contras- 
tant avec un appetit longtemps aug- 
ment®. Ces patients sont plus fre- 
quemment denutris et infectes par le 


bacille pyocyanique que ceux ayant une 
fonction pancreatique normale. L’ in- 
suffisance pancreatique exocrine peut 
survenir secondairement chez des 
patients «suffisants» pancreatiques. 1 
Le diagnostic repose idealement sur 
la mise en evidence d'un coefficient 
d’ absorption des graisses ([graisses 
ingerees - graisses excretees/graisses 
ingerees] x 100]) inferieur a 85 a 90 % 
avant Page de 1 an et inferieur a 90 a 
93% apres Page de 1 an, ou a defaut 
sur la presence d’une steatorrhee supe- 
rieure a 4 a 5 g/j. La mesure sur un 
seul echantillon de selles de l’elastase 
pancreatique (non degradee au cours 
du transit intestinal) est aussi un bon 
reflet de la fonction pancreatique (nor- 
male > 200 pg/g de selles). Le dosage 
de l’elastase fecale est utilise pour le 
diagnostic d’insuffisance pancreatique 
exocrine, et la mesure du coefficient 
d’ absorption des graisses ou de la stea- 
torrhee permet de controler l’efficacite 
du traitement. 

Le traitement repose sur les extraits 
pancreatiques d’origine porcine, pro- 
teges de l’inactivation par l’acidite gas- 
trique grace a un enrobage gastro-resis- 
tant (tableau I). Leur efficacite permet 
d’augmenter l’apport en graisses (et 
done en calories), et de mieux couvrir 
les besoins energetiques. 2 Les gelules, 
prises au debut du repas, contiennent 
une centaine de microspheres, dont la 
petite taille permet un passage trans- 
pylorique synchrone du repas. Chez 
le nourrisson, les microspheres sont 
extraites des gelules et melangees a 
un liquide ou un aliment non alcalin, 
en verifiant qu’elles ne se fixent pas sur 
la muqueuse buccale (risque d’agres- 
sivite) et en faisant attention aux 
fausses routes. L’ absence de diarrhee 


Presente chez 85 a 90% des patients, I’insuffisance pancreatique 
exocrine contribue chez I’enfant au retard staturo-ponderal 
et pubertaire, et chez I’adulte au deficit ponderal. L’incidence 
de I’atteinte hepatique varie selon que I’on considere la decouverte 
d’anomalies histologiques a I’autopsie de patients decedes 
d’autres complications (20 a 70%), ou la presence d’une cirrhose 
biliaire focale ou multilobulaire compliquee ou non d’hypertension 
portale (2 a 10%). Le reflux gastro-oesophagien peut en particulier 
contribuer a la degradation de I’etat nutritionnel et aggraver 
la symptomatologie respiratoire. Tout inflechissement des parametres 
anthropometriques (rapport poids/taille, index de masse corporelle) 
par rapport aux normes de reference est un signe d’alerte 
et justifie la verification du bon controle de I’insuffisance 
pancreatique exocrine, de I’absence de surinfection pulmonaire 
chronique, de I’absence de troubles de la glycoregulation, des essais 
de supplementation calorique, et en cas d’echec une assistance 
nutritionnelle, dont on distingue 3 paliers successifs avec par ordre 
chronologique: la supplementation orale fractionnee, la nutrition 
enterale a debit continu, et la nutrition parenterale. 
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Tableau I 


Extraits pancreatiques disponibles en France (octobre 2002) 


Nom commercial 

Gastro- 

protege 

Presen- 

tation 

Activite enzymatique (Unites Ph Eur) 
Lipolytique Proteolytique Amylolytique 

Creon 12000 U 

Oui 

Gelule 

12000 

700 

12000 

Creon 25 000 U 

Oui 

Gelule 

25000 

1000 

18000 

Eurobiol 25000 U 

Oui 

Gelule 

25000 

1250 

22500 

Eurobiol 4,5 g 

Non 

Poudre 

100000 

57 500 

125000 



graisseuse et de douleurs abdominales, 
associee au maintien du poids chez 
Tadulte et a une croissance satisfaisante 
chez l’enfant, temoignent de la bonne 
efficacite des extraits pancreatiques. 2 
La dose initiale d’ extraits pancreatiques 
est de 1 000 unites lipase/kg/repas 
avant Tage de 4 ans, et 500 unites 
lipase/kg/repas apres 4 ans. 3 Cette dose 
est divisee par 2 pour les collations, et 
la dose quotidienne totale est estimee 
pour 3 repas et 2 a 3 collations/j. Si les 
symptomes persistent, il faut rechercher 
une mauvaise efficacite des extraits pan- 
creatiques avant d’en augmenter la 
dose: [.utilisation d’extraits pancrea- 
tiques exposes a une chaleur excessive ; 
2. prise en dehors des repas ; 3. consom- 
mation excessive de jus de fruits ; 
4. mauvaise observance, en particulier 
a l’adolescence. Au-dela d’une dose 
de 2500 unites lipase/kg/repas, la 
recherche d’une pathologie digestive 
associee s’impose: maladie coeliaque, 
intolerance au lactose, pullulation 
microbienne intestinale, maladie de 
Crohn. 3 L’ augmentation excessive des 
doses expose a T apparition de stenoses 
coliques (colopathie fibrosante), reve- 
lees par des signes d’ obstruction intes- 
tinale distale, parfois associes a des rec- 
torragies. 4 L’ intervention chirurgicale 
objective une stenose du colon ascen- 
dant necessitant une hemicolectomie 
droite, et l’examen anatomo-patho- 
logique montre une fibrose sous- 
muqueuse responsable de la stenose. 
Les facteurs de risque de colopathie 
fibrosante sont une dose totale elevee 
d’extraits pancreatiques et l’utilisation 
de laxatifs, 4 ainsi que l’usage d’anti- 
inflammatoires non steroidiens. La res- 
ponsabilite d’un constituant des extraits 
pancreatiques a ete suggeree mais non 
demontree. II est recommande de ne pas 
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depasser la dose de 10000 unites 
lipase/kg/j, avec un maximum de 
250000 unites lipase/j. Si 1’insuffisance 
pancreatique exocrine n’est pas contro- 
lee malgre des doses adequates d’ex- 
traits pancreatiques, il est justifie de 
reduire T hypersecretion gastrique acide 
qui peut diminuer leur activite. L’ad- 
jonction d’ omeprazole a la dose de 
20 mg/j permet d’obtenir chez Tadulte 
une diminution de 20% de la steator- 
rhee. 2 Chez T enfant, on recommande 
une dose initiale de l’ordre de 0,7 a 
1 mg/kg/j. 

Atteinte hepato-biliaire 
L’ anomalie d’expression de la proteine 
CFTR {cystic fibrosis transmembrane 
conductance regulator ) dans les cel- 
lules epitheliales biliaires peut provo- 
quer une augmentation de la viscosite 
de la bile, et une obstruction des cana- 
licules biliaires. 5 Ces lesions, initiale- 
ment en foyers (cirrhose biliaire 
focale), progressent pour aboutir a une 
cirrhose biliaire multilobulaire. Des 
antecedents d’ ileus meconial seraient 
un facteur favorisant de Thepatopathie, 
mais cette notion est controversee. Il 
n’y a pas de correlation genotype-phe- 
notype. Un ictere cholestatique d’evo- 
lution spontanement favorable peut 
reveler une mucoviscidose chez le nou- 
veau-ne. Apres la periode neonatale, la 
decouverte d’une augmentation mode- 
ree et totalement isolee des transami- 
nases et (ou) de la y-glutamyl-transfe- 
rase (y GT), est frequente ( 10 a 35 % 
des patients). 3 Il n’y a aucune correla- 
tion entre l’intensite des anomalies 
biologiques et la gravite des lesions 
anatomiques. La decouverte d’une 
hepatomegalie de consistance normale 
ou molle correspond le plus souvent a 
une steatose. L’ hepatomegalie peut 



aussi etre due a une cirrhose biliaire 
focale, voire a une cirrhose biliaire mul- 
tilobulaire. Elle est dure, irreguliere, 
et predomine sur le lobe gauche. 
L’echographie confirme la cirrhose en 
montrant une irregularite des contours 
du foie, la presence de nodules et (ou) 
de signes d’hypertension portale. Le 
diagnostic de cirrhose est le plus sou- 
vent confirme avant l’age de 10 ans. La 
cirrhose expose a 2 complications prin- 
cipals : hypertension portale, en par- 
ticulier hemorragie digestive qui met 
en jeu le pronostic vital, et insuffisance 
hepatique, de survenue plus tardive. 3 
L’ incidence de T atteinte hepatique 
varie selon que Ton considere la decou- 
verte d’anomalies histologiques a l’au- 
topsie de patients decedes d’autres 
complications (20 a 70%) ou la pre- 
sence d’une cirrhose biliaire compli- 
quee ou non d’hypertension portale (2 
a 10 %). 5 La cirrhose rend compte de 
moins de 2% des deces. Les compli- 
cations vesiculaires sont frequentes : 
microvesicule chez 1 patient sur 4, le 
plus souvent asymptomatique ou 
lithiase radiotransparente chez 1 adulte 
sur 2. 

Un bilan hepatique et une echographie 
abdominale doivent etre realises 
chaque annee. En cas de cirrhose et (ou) 
de signes cliniques ou echographiques 
d’ hypertension portale, il faut realiser une 
fibroscopie ceso-gastrique a la recherche 
de varices cesophagiennes et (ou) gas- 
triques, renouvelee tous les 2 a 3 ans 
en Tabsence d’hemorragie digestive. 
Des complications cardio-pulmonaires 
(hypertension arterielle pulmonaire et 
shunts arterio-veineux pulmonaires) doi- 
vent etre recherchees regulierement en 

Tableau 1 1 

Medicaments contenant 
de I’acide ursodesoxycholique 
disponibles en France 
(octobre 2002) 


Nom 

commercial 

Presen- 

tation 

Dosage 

mg 

Arsacol 

Comprime 

secable 

150 

Delursan 

Comprime 

250 

Destolit 

Comprime 

150 

Ursolvan 

Gelule 

200 
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cas de cirrhose, par echographie car- 
diaque ou scintigraphie aux macro- 
agregats d’albumine marquee. 

L’acide ursodesoxycholique ne repre- 
sente que 1 a 2 % des acides biliaires 
totaux. A forte dose, il a au cours des 
cholestases un effet de cytoprotection 
et un effet choleretique. II est justifie 
de debuter un traitement par l’acide 
ursodesoxycholique a la dose de 20 a 
25 mg/kg/j en cas d’ anomalies biolo- 
giques ou echographiques hepatiques 
persistantes, a fortiori si une hepato- 
megalie est presente 5 (tableau II). 
L’ amelioration, voire la normalisation 
biologique surviennent le plus souvent 
en quelques semaines, mais avec un 
retour aux valeurs anormales a 1’ arret 
du traitement. 6 L'effet de l’acide urso- 
desoxycholique sur la fibrose hepatique 
est controverse. 3 L’acide ursodesoxy- 
cholique n’a aucun effet sur les com- 
plications biliaires. 

En cas d’hypertension portale, les 
P-bloquants sont deconseilles en rai- 
son de leur effet bronchoconstricteur. 
La survenue d’une hemorragie diges- 
tive justifie la sclerose ou la ligature 
elastique endoscopique des varices 
cesophagiennes. 3 En cas d’echec, la 
derivation porto-systemique chirurgi- 
cale peut etre proposee aux patients 
sans insuffisance hepatique ni atteinte 
pulmonaire grave. 7 La derivation porto- 
systemique transhepatique, qui expose 
en theorie a un risque moindre d’en- 
cephalopathie porto-cave que la deri- 
vation chirurgicale, est proposee dans 
l’attente d’une greffe hepatique, notam- 
ment en cas d’echec de la sclerothe- 
rapie ou de la ligature des varices. 

La decision de greffe hepatique est dif- 
ficile, et depend de la fonction respi- 
ratoire, de l’etat nutritionnel, et du 
contexte psychosocial du patient. 3 Si 
1’ atteinte hepatique menace le pronos- 
tic vital, on propose une greffe hepa- 
tique, isolee en cas d’ atteinte pulmo- 
naire moderee et associee a une greffe 
pulmonaire en cas d’insuffisance res- 
piratoire grave. 8 Lorsque la situation 
respiratoire justifie une greffe pulmo- 
naire, il est indispensable d’evaluer au 
prealable l’etat hepatique. La biopsie 
a 1’ aiguille peut meconnaitre une cir- 
rhose biliaire focale ou macronodu- 
laire. La ccelioscopie, plus sensible 
pour affirmer une cirrhose, est de rea- 
lisation difficile en cas d’insuffisance 


respiratoire grave. La greffe hepatique 
est associee a la greffe pulmonaire 
lorsque les complications de la cirrhose 
sont presentes. En l’absence de cirrhose 
ou de complications de celle-ci, il est 
difficile d’evaluer le risque de decom- 
pensation hepatique dans les suites de 
la greffe pulmonaire. 8 

Manifestations 

GASTRO-INTESTINALES 
Le reflux gcistro-cesophagien, qui atteint 
3 nourrissons sur 4, peut contribuer a 
la diminution des prises alimentaires 
et a la degradation de l’etat nutrition- 
nel, et majorer la symptomatologie 
respiratoire. 9 - 10 II est favorise par la dis- 
tension thoracique, la toux, la kinesi- 
therapie, et les medicaments a-adre- 
nergiques, qui abaissent la pression du 
sphincter inferieur de l’cesophage. Sa 
recherche doit etre systematique lorsque 
l’etat respiratoire s’aggrave de fa§on 
inexpliquee. 

L’ ileus meconial est une occlusion 
intestinale neonatale basse liee a 1’ ab- 
sence de progression du meconium 
anormalement visqueux au niveau du 
grele distal, qui revele la mucovisci- 
dose dans 10 a 15 % des cas. La radio- 
graphie d’ abdomen sans preparation 
met en evidence 1’ aspect granite des 
anses intestinales distendues, voire des 
calcifications intra-abdominales. 3 Le 
lavement a la gastrographine confirme 
le diagnostic en montrant la presence 
d’un microcolon et de billes meconiales 
dans le grele distal ; son caractere 
hyperosmolaire, favorise au besoin par 
l’adjonction de mucolytiques (N-ace- 
tylcysteine), permet le plus souvent 
d’obtenir l’evacuation du meconium 
obstructif. En cas d’echec du lavement, 
ou d’ emblee en cas de peritonite meco- 
niale, de volvulus du grele ou d’atre- 
sie ileale associes, une intervention chi- 
rurgicale est necessaire en urgence. 

Le syndrome d’ obstruction intestinale 
distale resulte d’une obstruction plus 
ou moins complete de l’intestin grele 
debutant dans la region ileo-caecale. Il 
est evoque devant des douleurs abdo- 
minales en fosse iliaque droite, ou la 
palpation peut retrouver une masse sen- 
sible, associees a un ralentissement du 
transit et (ou) a des vomissements. La 
radiographie d’ abdomen sans prepara- 
tion peut montrer des selles granitees 
dans la fosse iliaque droite avec 


quelques niveaux hydro-aeriques. 3 La 
gastrographine est utilisee en cas d’ obs- 
truction franche, soit sous forme de 
lavement, soit per os. Les solutions uti- 
lisees pour la preparation aux colo- 
scopies peuvent aussi etre donnees per 
os. Aucun facteur declenchant n’a pu 
etre identifie avec certitude, mais on 
retrouve souvent la notion d’un defi- 
cit d’apport hydrique modere ou 
d’une supplementation inappropriee 
en extraits pancreatiques. 

La mucocele appendiculaire, suspec- 
tee devant des douleurs abdominales 
recurrentes et une masse dans la fosse 
iliaque droite, est detectee a 1’ echo- 
graphie et confirmee par 1’ intervention 
chirurgicale. L’ appendicectomie doit 
etre associee a 1’ ablation d’une colle- 
rette caecale pour eviter les recidives. 3 
La constipation est frequente et volon- 
tiers favorisee par un surdosage en 
extraits pancreatiques. Son abord the- 
rapeutique est analogue a celui des 
patients indemnes de mucoviscidose. 3 

Nutrition 

Physiopathologie des anomalies 
nutritionnelles 

La malnutrition est frequente au cours 
de la mucoviscidose, d’autant plus que 
le patient est plus age et qu’ existent une 
surinfection pulmonaire a pyocyanique 
et (ou) une insuffisance respiratoire 
chronique. 11 Elle contribue a l’appari- 
tion d’un retard statural et pubertaire, 
accelere la degradation de la fonction 
respiratoire, et aggrave le pronostic 
vital. Le maintien d’un bon etat nutri- 
tionnel depend de l’equilibre de la 
balance energetique entre les prises ali- 
mentaires, et la depense energetique 
totale et les pertes energetiques, aux- 
quelles il faut ajouter, chez l’enfant et 
1’ adolescent, le cout energetique de la 
croissance, estime a 3-5 kcal/g de tissu 
forme. 12 

Il n’existe pas d’anomalie intrinseque 
du metabolisme energetique au cours 
de la mucoviscidose. 13 L’ augmentation 
observee de la depense energetique de 
repos, qui varie de 7 a 35 % selon les 
etudes, est correlee a la degradation 
de la fonction respiratoire, et n’appa- 
rait que si le volume expiratoire maxi- 
mal par seconde (VEMS) est inferieur 
a 85% des valeurs predites. 14 L’ aug- 
mentation de la depense energetique de 
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colique et a la malabsorption due aux 
anomalies du mucus intestinal et de la 
motricite digestive. Meme eii cas de 
supplementation adequate en extraits 
pancreatiques, la perte calorique fecale 
represente 10 % des prises alimentaires 
contre 3,5 % chez les temoins. 17 Les 
pertes azotees dues a 1’ expectoration 
depassent 10 g/j en cas d’infection pul- 
monaire grave. Les troubles de la regu- 
lation glucidique, presents chez pres de 
1 patient sur 2 apres l'age de 20 ans, 
a fortiori un diabete vrai, aggravent 
les pertes energetiques par le biais de 
la glycosurie. 18 

Prise en charge nutritionnelle 

La prise en charge nutritionnelle 19 - 20 
s’effectue avec l’aide d’une dieteti- 
cienne au sein d’un centre de soins spe- 
cialise. Le patient est pese a chaque 
consultation, et mesure s’il s’agit d’un 
enfant ou d’un adolescent. Le deve- 
loppement pubertaire et la maturation 
osseuse sont regulierement evalues 
chez l’adolescent. Une fois par an, 
voire plus si necessaire, un bilan bio- 
logique est realise : vitamines liposo- 
lubles (A, D, E), taux de prothrombine, 
marqueurs nutritionnels (prealbumine, 
retinol binding protein), acides gras 
essentiels, mineraux (sodium, cal- 
cium), oligo-elements (fer, zinc). 

VU III 


Recommandations pour les supplementations vitaminiques 
au cours de la mucoviscidose (d’apres ref. n » 19) 


Vitamine 

Patients chez qui 
une supplementation 
est necessaire 

Dose initiate 

A 

IPE 

4000 a 10000 UI*/j 

D 

IPE 

Patients en Europe du Nord 

400 a 800 UI**/j 
(en fonction du taux serique) 

E 

Tous 

100 a 400 UI***/j 

K 

IPE, cholestase 

1 mg/j a 10 mg/semaine 

B12 

Test de Schilling < 45 % 
apres resection ileale 

100 pg/mois (im) 

Autres vitamines 
hydrosolubles 

Aucune supplementation 
si alimentation normale 



IPE: insuffisance pancreatique exocrine ; UI: unite internationale ; facteurs de conver- 
sion : * vitamine A: 1 pg = 0,3 UI; ** vitamine D: i pg — 40 UI; *** vitamine E : 1 mg 
= 1 UI. La necessite d’une supplementation vitaminique chez les patients ayant une 
fonction pancreatique normale doit etre evaluee individuellement en fonction des taux 
vitaminiques seriques. im : intramusculaire. 



repos n’implique pas obligatoirement 
une augmentation de la depense ener- 
getique totale, la diminution de la 
depense energetique liee a la diminu- 
tion de l’activite physique compensant 
probablement 1’ augmentation de la 
depense energetique de repos. 15 La 
depense energetique totale ne varie pas 
non plus apres cure antibiotique intra- 
veineuse pour exacerbation pulmonaire 
chez des patients porteurs chroniques 
de pyocyanique : la depense de repos 
diminue entre le debut et la fin de la 
cure, mais la depense energetique liee 
a l’activite physique augmented 6 
L’ augmentation de 1’ appetit pennet ini- 
tialement de couvrir les besoins ener- 
getiques. 11 Les prises alimentaires peu- 
vent devenir ensuite insuffisantes pour 
les raisons suivantes : surinfection pul- 
monaire chronique par le bacille pyo- 
cyanique, dyspnee, toux recidivante, 
douleurs abdominales, troubles du 
comportement alimentaire, syndrome 
depressif, ou association a une mala- 
die coeliaque ou a une maladie de 
Crohn, dont la prevalence serait aug- 
mentee au cours de la mucoviscidose. 
L’ insuffisance pancreatique exocrine 
est la principale cause de pertes ener- 
getiques, car la steatorrhee represente 
40 % de la perte energetique fecale. On 
peut y aj outer les pertes liees a la flore 
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L’ evaluation dietetique pennet d’etablir 
si la quantite de calories consommees 
par le patient suffit a couvrir ses besoins 
theoriques (classiquement entre 120 et 
150% des apports conseilles pour 
l’age). Chez la plupart des patients sans 
insuffisance pancreatique et (ou) sans 
surinfection pulmonaire chronique, les 
prises alimentaires sont en fait proches 
de celles de la population generale. Si 
leur etat nutritionnel est satisfaisant, il 
est inutile d’augmenter la ration calo- 
rique. 

L’ alimentation est libre, hypercalorique 
et normolipidique, adaptee aux gouts 
du patient et a son age. L’allaitement 
maternel est conseille chez le nouveau- 
ne et le noun'isson. On peut aussi uti- 
liser les preparations pour nourrissons 
et les preparations de suite, enrichies 
en calories (dextrine-maltose, huiles de 
tournesol ou de mats), avec un contenu 
total en sucres de 10 a 12 g/100 mL 
et en graisses de 5 g/100 mL. II faut 
veiller a ce que le volume des bibe- 
rons ne soit pas trop important pour 
ne pas favoriser le reflux. Des extraits 
pancreatiques gastro-proteges sont 
donnes au debut de chaque tetee ou de 
chaque biberon en cas d’ insuffisance 
pancreatique. II n’y a aucun avantage 
a utiliser, chez le nourrisson, les hydro- 
lysats de proteines enrichis en trigly- 
cerides a chame moyenne, sauf en cas 
de resection etendue du grele, de cho- 
lestase ou de steatorrhee non contro- 
lee par les extraits pancreatiques. 21 La 
diversification alimentaire est conduite 
de fagon identique a celle des autres 
nourrissons. La dieteticienne indique 
aux parents les aliments les plus riches 
en proteines et en lipides, en veillant 
a ne pas aggraver leur anxiete au sujet 
de la prise de poids, qui peut transfor- 
mer les repas en moments de forte ten- 
sion et favoriser ainsi des troubles du 
comportement alimentaire necessitant 
une aide psychologique. Les besoins 
nutritionnels augmentent a la puberte, 
justifiant des collations supplemen- 
taires pour atteindre les 3500 a 4000 
kcal/j. Les adolescents utilisent souvent 
1’ alimentation comme un moyen d’ op- 
position, surtout en cas de surprotec- 
tion des parents. 

Tout inflechissement des parametres 
anthropometriques (rapport poids/taille, 
index de masse corporelle) par rapport 
aux normes de reference est un signe 
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d’alerte et justifie une assistance nutri- 
tionnelle. Auparavant, il est indispen- 
sable de s’ assurer: 1. du bon controle 
de 1’ insuffisance pancreatique exocrine 
par la prise d’une dose adequate d’ ex- 
traits pancreatiques ; 2. de 1’ absence de 
surinfection pulmonaire chronique, en 
particulier par le bacille pyocyanique 
ou le staphylocoque dore; 3. de l’ab- 
sence de troubles de la regulation glu- 
cidique par la realisation annuelle d’une 
hyperglycemie provoquee par voie orale 
apres l’age de 10 ans ; 4. de la correc- 
tion d’eventuels deficits nutritionnels 
specifiques : carence en acides gras 
essentiels, en vitamines liposolubles (A, 
D, E, K), en mineraux (sodium, cal- 
cium) ou en oligo-elements (fer, zinc) ; 
5. de 1’ absence de maladie digestive 
associee (maladie cceliaque, maladie de 
Crohn). 

Mise en route d’une assistance 
nutritionnelle 

L’ assistance nutritionnelle doit etre la 
plus simple et la plus denuee de risque 
possible. L’ utilisation de 1’ acetate de 
megestrol, progestatif anabolisant qui 
permet d’ obtenir une augmentation des 
prises alimentaires, une prise de poids 
et une amelioration de la fonction res- 


piratoire, est controversee en raison 
de la frequence et de la gravite des com- 
plications (diabete, insuffisance sur- 
renale, thromboses veineuses, ralen- 
tissement de la croissance staturale). 22 
L’ administration d’hormone de crois- 
sance chez des patients prepuberes s’est 
accompagnee d’une amelioration de la 
taille et de l’etat clinique, mais son 
utilisation en pratique clinique semble 
prematuree. 23 

On distingue 3 paliers successifs d’in- 
tervention nutritionnelle avec, par ordre 
chronologique : la supplementation 
orale fractionnee, la nutrition enterale 
a debit continu et la nutrition parente- 
rale. Les criteres d’utilisation de 
ces 3 techniques nutritionnelles sont 
detailles dans le tableau IV. 

Supplementation orale fractionnee 

La supplementation consiste en l’en- 
richissement calorique des repas par 
l’adjonction de margarine, beurre, lait 
concentre, fromage ou jaune d’oeuf. On 
peut aussi utiliser les nombreux sup- 
plements oraux commercialises. II 
s’agit de preparations le plus souvent 
hypercaloriques (1 a 2 kcal/mL), sup- 
plementees en electrolytes, vitamines, 
et oligo-elements, et souvent enrichies 


de lait entier. Elies sont destinees a etre 
consommees entre les repas mais pas 
a les remplacer, sous peine de ne pas 
obtenir un apport calorique supple- 
mentaire (la prise d’ extraits pancrea- 
tiques est necessaire en raison de leur 
contenu eleve en lipides). Malgre une 
utilisation frequente, leur efficacite 
nutritionnelle n’a pas encore ete 
demontree au cours de la mucovisci- 
dose. Ces supplements oraux, dont la 
majorite du cout est prise en charge par 
la Securite sociale, sont souvent rapi- 
dement abandonnes par les patients, en 
raison de la lassitude due a leur gout 
mediocre. 

Nutrition enterale a debit continu 

La nutrition enterale a debit continu 
nocturne a domicile n’est proposee 
qu’en cas d’echec de la supplementa- 
tion orale fractionnee, 24 car elle est une 
contrainte supplementaire dont l’inte- 
ret doit etre soigneusement explique. 
Avant de la debuter, il faut rechercher 
un reflux gastro-oesophagien, qui n’est 
pas une contre-indication, sous reserve 
d’un traitement efficace. La sonde 
naso-gastrique est habituellement reti- 
ree le matin et remise en place le soir, 
afin de ne pas gener le patient pendant 


Tableau IV 


Recommandations pour I’assistance nutritionnelle (d’apres: Nutritional aspects of cystic fibrosis. 
Report of the UK Cystic Fibrosis Trust Nutrition Working Group. February 2001) 



Avant 2 ans 

De 2 a 18 ans 

Apres 18 ans 

Etat nutritionnel normal 
Conseils preventifs 

- Poids/taille : 90 a 1 10 % 

- Poids/taille : 90 a 1 10 % 

-IMC: 18,5 a 25 
ou 

- pas de perte de poids recente 

Evaluation dictcticjuc 
necessaire 

Supplementation orale 
fractionnee 

- Tout type de retard 
de croissance 

-Poids/taille: 85 a 89 % 
ou 

- perte de poids depuis 
plus de 4 a 6 mois 

ou 

- stagnation poids depuis 
plus de 6 mois 

- IMC < 18,5 
ou 

- perte poids < 5 % sur periode 
de moins de 2 mois 

Assistance nutritionnelle 
« invasive »* 

- Retard de croissance en depit 
d’une supplementation oraie 

- Supplements essayes 
sans succes 
et poids/taille < 85% 

- Supplements essayes 
sans succes 

et: 

•IMC < 18,5 
ou 

• perte de poids > 5 % 
en moins de 2 mois 


En cas de malnutrition ou de perte de poids, il est indispensable de rechercher soigneusement toutes les situations pathologiques qui peuvent 
degrader I’etat nutritionnel. Ilfaut augmenter dans un l er temps la densite energetique des aliments et optimiser la prise alimentaire avant de 
debuter les supplements oraux. 

IMC : index de masse corporelle ; *: nutrition enterale a debit continu nocturne, exceptionnellement nutrition parenterale prolongee. 
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la journee. La sonde est frequemment 
source d’inconfort en raison de la las- 
situde psychologique, de nausees ou de 
vomissements, d’ irritation nasale, sur- 
tout en cas de polypose naso-sinu- 
sienne, ou lorsque des acces de toux 
entrainent des retraits repetes de la 
sonde. On peut alors proposer la mise 
en place d’une gastrostomie percuta- 
nee endoscopique ; 2 a 3 mois apres 
la mise en place de la sonde, on peut 
installer un bouton qui ameliore le 
confort. La nutrition enterale nocturne 
dure en moyenne 8 a 10 h, et debute 1,5 
a 2 h apres la fin du diner; 1’ apport calo- 
rique depend du niveau des prises ali- 
mentaires spontanees pendant la jour- 
nee et du degre de malnutrition. 
L’apport energetique total des 24 h 
(oral + enteral) doit representer en regie 
generale 120 a 150% des apports 
conseilles, ce qui correspond a un 
apport calorique pendant la nutrition 
enterale de 1 000 a 1 500 kcal/m 2 . Les 
solutes polymeriques sont peu onereux, 
ce qui constitue un argument de poids 
en leur faveur, d’autant qu’ils sont 
aussi efficaces sur le plan nutritionnel 
que les solutes semi-elementaires. Le 
plus souvent, on conseille la prise 
d’ extraits pancreatiques en debut de 
nutrition enterale et au coucher. 

Le risque d’hyperglycemie justifie la 
mesure de la glycemie capillaire en 
debut, milieu et fin de nuit lors de la 
mise en route de la nutrition, d’autant 
plus que le patient est plus age et (ou) 
a une surinfection pulmonaire chro- 
nique. 25 En cas de diabete, le recours 
a l’insuline est de plus en plus propose 
en premiere intention, en raison notam- 
ment de son effet anabolisant. L’apport 
glucidique n’a pas d’effet deletere sur 
la fonction respiratoire si les patients 
ne sont pas gravement hypoxemiques 
et (ou) en periode de surinfection pul- 
monaire. Le benefice d’un apport 
pauvre en sucres et riche en graisses 
se limite aux patients en decompensa- 
tion respiratoire aigue recevant un 
apport calorique eleve, superieur a 1,5 
fois la depense energetique de repos 
mesuree. 

Apres quelques semaines de nutrition 
enterale, on assiste a un gain de masse 
maigre et de poids et, a moyen terme 
(2 a 3 mois), a une reprise de la crois- 
sance staturale chez 1’ enfant et 1’ ado- 
lescent. II s’y associe une ameliora- 


tion de l’estime de soi et une augmen- 
tation de l’activite physique. En cas 
de denutrition initialement importante, 
une dependance vis-a-vis de la sup- 
plementation calorique s’installe 
volontiers. L’ amelioration eventuelle 
de la fonction respiratoire n’est obser- 
vee qu’apres une duree de nutrition 
enterale d’au moins 1 an, et semble 
limitee aux patients indemnes d’insuf- 
fisance respiratoire grave. 

Nutrition parenterale 

La nutrition parenterale prolongee est 
reservee aux patients ayant un grele 
court, le plus souvent apres chirurgie 
neonatale pour ileus meconial compli- 
que, ou aux candidats a la greffe pul- 
monaire qui refusent ou ne supportent 
pas la nutrition enterale a debit continu. 
L’interet des perfusions d’ emulsions 
lipidiques riches en acides gras essen- 
tiels, realisees au moment des cures 
antibiotiques intraveineuses, reste 
controversy. Elies peuvent modifier la 
difference de potentiel transepithelial 
nasal, ce qui suggere leur influence 
benefique sur les transports ioniques 
transmembranaires. 

Conclusion 

Le maintien d’un bon etat nutrition- 
nel est essentiel au cours de la muco- 
viscidose. mais devient de plus en 
plus difficile au fur et a mesure que 
les patients sont plus ages, presentent 
une colonisation chronique par le pyo- 
cyanique ou developpent une insuf- 
fisance respiratoire chronique. La 
prise en charge multidisciplinaire doit 
etre adaptee individuellement, et 
repose sur une strategie d’ interven- 
tion progressive debutant avec la sup- 
plementation orale fractionnee utili- 
sant, si necessaire, la nutrition 
enterale a debit continu nocturne a 
domicile, exceptionnellement la nutri- 
tion parenterale. ■ 



Summary 

Gastrointestinal, hepatic and pancreatic 
disease in cystic fibrosis 
and nutritional management 

Dominique Turck, Laurent Michaud, 

Nathalie Wizla-Derambure 

Present in 85-90% of patients, pancreatic exo- 
crine insufficiency contributes to growth 
retardation and delayed puberty in the child, 
and low weight in the adult. The incidence 
of hepatic disease varies according to whe- 
ther one considers the discovery of histolo- 
gical abnormalities at autopsy of patients who 
have died from other complications (20-70%) 
or the presence of a focal or multilobular 
biliary cirrhosis complicated or not by por- 
tal hypertension (2-10%). Gastro-oesopha- 
geal reflux can contribute to the degrada- 
tion of the nutritional state and exacerbate 
the respiratory symptomatology. All devia- 
tions of anthropometric parameters 
(weight/height ratio, body mass index) from 
standard references are a warning sign and 
justify nutritional assistance, of which one 
distinguishes 3 successive stages by chro- 
nological order: fractionated oral supple- 
mentation, nasogastric enteral nutrition and 
parenteral nutrition. 
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Nouvelle conference de consensus 
(18 ET 19 NOVEMBRE 2002) 

Une conference de consensus pour la Prise en charge du patient atteint de 
mucoviscidose a eu lieu les 18 et 19 novembre 2002 a Paris. 

Deux textes de recommandations de l’Agence nationale d’ accreditation et 
devaluation en sante (ANAES), publies le 16 janvier 2003 sont 
consumables sur le site www.anaes.fr a la rubrique publications: 1. 
Observance, nutrition, gastro-enterologie et metabolisme ; 2. Pneumologie 
et infectiologie. 

Les questions abordees dans ces recommandations sont les suivantes : 

□ Observance, nutrition, gastro-enterologie et metabolisme 

(T) Quelle est Pinfluence de l’etat nutritionnel sur 1’evolution de la 
mucoviscidose ? 

@ Quelle strategie peut-on proposer pour maintenir un etat nutritionnel 
optimal ? 

(D Quelle doit etre la demarche diagnostique devant des douleurs 
abdominales chez le patient atteint de mucoviscidose ? 

(?) Quelles sont les strategies diagnostiques et therapeutiques des 
troubles du metabolisme glucidique au cours de la mucoviscidose ? 

(D Quelle doit etre la prise en charge de l’atteinte hepato-biliaire au cours 
de la mucoviscidose ? 

□ Pneumologie et infectiologie 

(?) Criteres diagnostiques de l’infection broncho-pulmonaire a 
Staphylococcus aureus ? 

@ Quelle est la strategie de l’antibiotherapie, quelle que soit la voie 
d’ administration, vis-a-vis de Staphylococcus aureus ? 

(D Quels sont les criteres diagnostiques de 1’ infection broncho- 
pulmonaire a Pseudomonas aeruginosa ? 

(?) Quelle est la strategie de l’antibiotherapie, quelle que soit la voie 
d’ administration, vis-a-vis de Pseudomonas aeruginosa ? 

© Quelle est la place des autres therapeutiques a visee respiratoire dans 
le traitement de la mucoviscidose ? 
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